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Primer Miyelofibrozisli Olguda Pulmoner Emboli ve Budd Chiari Sendromu Birlikteligi

Coexistence of Bhud-Chiari Syndrome and Pulmonary Embolism in Cases with Primary Myelofibrosis
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OzZET

Budd-Chiari Sendromu, hepatik ven6z obstriiksiyonla karakterizedir. Baslica
nedenleri arasinda miyeloproliferatif hastaliklar gelir. Bu grupta eslik eden
hastalik siklikla Polistemia Vera olmakla birlikte primer miyelofibrozis ile
birlikteligi nadir degildir. Otuzbir yasinda, kadin hasta, idiopatik myelofibrozis
ve Budd-Chiari Sendromu tanisi ile antikoagtilan tedavi altindayken, nadir bir
birliktelik olan akut pulmoner trombeomboli (PTE) vakasi sunuldu. Primer
Myelofibrozisli hastalarda antikoagtilan tedavi altinda iken bile akut pulmoner
tromboemboli gibi ciddi komplikasyonlarin gelisebilecegi, bu nedenle bu grup
hastalarin antikoagiilan tedavi aliyor olsalar bile, kanamanin yaninda
tromboembolik komlikasyonlar yoniinden yakin takibi hayati 5neme sahiptir.
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ABSTRACT

Budd-Chiari Syndrome is characterized with hepatic venous obstruction.
Myeloproliferative diseases are one of the main causes of Budd-Chiari
Syndrome. Although Policitemia Vera is the most concomitant disorder, its
association with primer mylefibrosis is not uncommon. In this report, an acut
pulmonary thromboembolism, which seen very rare was presented in a
woman, 31 years of age, diagnosed with idiopatic myelofibrosis and Budd-
Chiari Syndrome and treated by anticoagulant treatment. Primary
myelofibrosis cases could have a risk for developing acute pulmoner
thromboembolism even they under the anticoagulant treatment. So it is
crucially important that these patients should be closely monitored for
thromboembolic events even if their continuing anticoagulant treatment.
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GiRIS

Budd-Chiari Sendromu, hepatik vendz obstriiksiyon sonucu olusan asit,
hepatomegali ve karin agrisi ile karakterize ciddi bir klinik tablodur. Baglica
nedenleri miyeloproliferatif hastaliklardir. Bu grupta eslik eden hastalik siklikla
polistemia vera olmakla birlikte primer miyelofibrozis ile birlikteligi nadir
degildir. Primer miyelofibrozis tanisinda JAK-2 mutasyonu ile birlikte
hepatosplenomegali, cevresel kan yaymasinda l6koeritroblastik tablo ve
kemik iliginde fibrozis olmasi tanida ©6nem tasimaktadir. Budd-Chiari
Sendromu, akut pulmoner emboli gibi tromboembolik komplikasyonlar
siklikla hastaligin seyrinde karsimiza gikan tablolardir. Nadiren Budd-Chairi
Sendromu ve akut pulmoner emboli gibi ciddi komplikasyonlar hastaligin ilk
bulgusu olarak hastanin hastaneye basvuru nedeni olabilir. Burada 31 yasinda
primer myelofibrozise bagli Budd-Chiari Sendromlu hastada ani gelisen
pulmoner emboli olgusu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Otuzbir yasinda bayan hasta ani baslayan batici vasifta gégis agrisi ile acil
servise basvurdu. Oykiisiinde primer miyelofibrozisi ve Budd Chiari Sendromu
tanisi olan hastanin fizik muayenesinde genel durum iyi, bilinci agik koopere
idi. Ates: 36.4°C, nabiz: 99/dk, tansiyon arteriyel: 120/85 mm/Hg idi. Solunum
sistemi muayenesinde oksijen saturasyonu %97, dinlemekle solunum sesleri
dogal idi. Laboratuvar bulgularinda beyaz kire: 7.2 k/ulL, Asparat
aminotransferaz (AST):54 u/L, Alanin aminotransferaz (ALT): 54 u/L,
Gamaglutamil transferaz (GGT): 97 u/L, total biluribin 2.7 mg/dl, direkt
bilirubin 1.4 mg/dl ve D-dimer diizeyi 4806 mg/| idi. Hastaya ¢ekilen
posterioanterior akciger grafisinde sag diyafram yuksekti ve EKG’de sinis
tagikardisi diginda anormal bulgu saptanmadi. Alt ekstremite derin venlerinde
tromboz saptanmadi. Cekilen ¢ok kesitli kontrasth toraks bilgisayarh
tomografi (BT) anjiyografide bilateral segmenter ve subsegmenter diizeylerde
trombds ile uyumlu dolum defektleri saptandi (Resim 1).
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Kilig ve ark.
Primer miyelofibrozisli olgu

Ozgecmisinde bilinen akciger hastaligi ve sigara kullanimi  yoktu.
Asemptomatik primer miyelofibrozis tanisi ile takip edilirken hasta lg¢ ay
oncesinde ani baslayan karin agrisi ile gastroenteroloji bolimu tarafindan
degerlendirilip; portal ven ve splenik vende trombus, hepatosplenomegali,
batin igi serbest sivi saptanarak Budd-Chiari Sendromu tanisi konulmustu. O
donemde baska odakta trombiis saptanmayan hasta kumadinize edilmisti.
Ancak hastanin gebelik istemi nedeniyle enoksaparin ile antikoagilan
tedaviye devam edilmekte oldugu 6grenildi. Ayrica hastanin 6zgegmisinde
gebelik ya da disik oykusu yoktu. Soygecmisinde ailede tromboz iligkili
hastalik oykiisti yoktu. Klinik ve laboratuvar bulgularyla akut pulmoner
emboli tanisi konularak servise yatirildi. Masif pulmoner tromboemboli
distnilmemesi nedeniyle trombolitik tedavi planlanmadi. Hastaya
antikoagulan tedaviye etkin dozlarda devam edildi. Takibinde klinik bulgulari
diizelen hasta ayaktan takibe alindi.

Resim 1. BT anjiyografide bilateral segmenter ve subsegmenter dizeylerde
trombs ile uyumlu dolum defektleri.

TARTISMA

Budd-Chiari Sendromu, hepatik venéz obstriiksiyona baglh sinozodial
basing artigi ve portal hipertansiyon gelisimi ile karakterizedir (2). Hepatik kan
akimindaki azalma sonucu portal venoz trombis gelisimine neden olur (2).
Konjesyon ve staza bagh hipoksi hepatosit hasarina yol agar (2). Etyolojide en
stk neden Polisitemi Vera ve esansiyel trombositoz gibi myeloproliferatif
hastaliklardir (5). idiopatik myelofibrozis de (iMF), bir miyeloproliferatif
hastalik olup hem kanamaya hem de tromboza yatkinlik artmigtir. JAK-2
mutasyonu saptanan olgularin, bizim olgumuzda oldugu gibi kanama degil
tromboza daha egilim gosterdigi saptanmistir (7). Primer miyelofibrozisli
hastalar nadiren Budd Chiari sendromuna neden olabilir.

Primer myelofibrozisli 707 olguyu iceren bir ¢alismada olgularin %4,2’sinde
PTE gelistigi bildirilmistir (8). Literatiirde primer miyelofibrozisli hastada Budd
Chiari Sendromu ve PTE bildirilmemis olmasi nedeniyle bu olguyu tartismaya
uygun bulduk.

Budd-Chiari Sendromlu olgularin 6nemli bir kisminda trombofilik
yatkinlik s6z konusudur. Bu risk faktorleri arasinda dogustan (protein C
eksikligi, protein S eksikligi, antitrombin 3 eksikligi, faktér 5 leiden mutasyonu,
protrombin mutasyonu) ve kazanilmis (antifosfolipid antikor sendromu,
paroksismal nokttirnal hemoglobiniri, hiperhomosisteinemi, gebelik, oral
kontraseptif kullanimi) faktorler yer alir (4). Sundugumuz hastada bir
kolaylastirici faktér olarak homozigot MTHFR gen mutasyonu bulunmaktaydi.

Olgumuz, enoksaparin sodyum tedavisi altinda iken akut pulmoner
tromboemboli ile basvurdu. Vital bulgular olarak stabil olan hastada masif-
submasif pulmoner tromboemboli diisiiniimedigi igin trombolitik tedavi
distnllmedi. Hastaya antikoagiilan tedavinin devami, ancak yakin takibi
planlanildi. Bu olguda alt ekstremitede trombus olmadan pulmoner
tromboemboli olmasi ve disik molekll heparin tedavisi altinda olmasi
dikkati gekici olarak bulundu.

SONUC

Bu olguda oldugu gibi primer myelofibrozisli hastalarin antikoagilan
tedavi altinda bile akut pulmoner tromboemboli gibi ciddi komplikasyonlara
yol agabilecegi gorulmektedir. Bu nedenle bu grup hastalar antikoagilan
tedavi aliyor olsalar bile kanamanin yaninda tromboembolik komlikasyonlar
yonuinden yakin takibi hayati 6neme sahiptir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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